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L a dysplasie fibromusculaire est une 
arteriopathie idiopathique, segmentaire, 
non atherosclereuse et non inflammatoire 
des arteres de petit et moyen calibres. 1 Les 
lesions symptomatiques de dysplasie 
fibromusculaire concernent le plus souvent les 
arteres renales et cervicales, meme si tous les 
territoires arteriels peuvent etre touches. 1 

Epidemiologie 

La prevalence de la dysplasie fibromusculaire 
cervicale varie de 0,3 a 3,2 % dans les series 
d’angiographies conventionnelles consecutives. 1 
Elle est estimee a 0,02 % dans les series 
autopsiques. 1 On a peu de donnees sur la 
prevalence de la dysplasie fibromusculaire 
cervicale chez les patients porteurs d’une 
dysplasie fibromusculaire renale, mais 
I ’association multisites pourrait etre assez 
frequente. 1 La cause de la dysplasie 
fibromusculaire n’est pas connue. 

Classification anatomopathologique 

Trois types principaux ont ete documents 
en fonction de la tunique atteinte au sein 
de la paroi arterielle. La dysplasie 
fibromusculaire mediale est de loin la forme 
la plus frequente (80 % des cas), touchant 
surtout la femme entre 30 et 50 ans. 1 
Elle consiste en I’alternance de zones 
d’amincissement et d’epaississement 
de la media. 2 Histologiquement, les cellules 
musculaires lisses sont remplacees par du 
collagene. Les deux autres types, dysplasie 
fibromusculaire intimale et perimediale, sont 
plus rares (5 et 1 0 % des cas). 

Aspects cliniques 

Si les patients ayant une dysplasie 
fibromusculaire cervicale sont le plus souvent 
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asymptomatiques, I’accident vasculaire cerebral 
(AVC) peut en constituer un mode de revelation 
classique, affectant habituellement une femme 
(77 % des cas), d’age moyen (environ 50 ans). 1 
II s’agit en general d’accidents ischemiques 
transitoires ou constitues, parfois d’hemorragies 
sous-arachnoi'diennes, plus rarement 
d’hemorragies cerebrates. 2 Les complications 
ischemiques resultent directement 
de phenomenes thromboemboliques 
ou hemodynamiques, ou peuvent etre induites 
par une dissection des arteres cervicales 
dont la survenue est favorisee par la dysplasie 
fibromusculaire elle-meme. 1 Les hemorragies 
sous-arachnoi'diennes sont liees en general 
a la rupture d’anevrismes intracraniens 
dont la prevalence en cas de dysplasie 
fibromusculaire serait superieure a celle 
de la population generate. 1 

Aspects diagnostiques 

L’angiographie par resonance magnetique 
ou I’angiotomodensitometrie des vaisseaux 
du cou et intracraniens sont les examens non 
invasifs les plus performants pour le diagnostic 
de dysplasie fibromusculaire cervicale, 
pour rechercher une dysplasie fibromusculaire 
intracranienne (localisation plus rare, 
correspondant le plus souvent a une extension 
de la dysplasie fibromusculaire cervicale) 
et documenter ou non des anevrismes 
intracraniens associes. 3 

L’arteriographie conventionnelle par catheterisme 
est utilisee en cas de procedure therapeutique 
apres que le diagnostic de dysplasie 
fibromusculaire a ete porte par des examens 
non invasifs. 3 

L’echodoppler a une sensibilite diagnostique 
inferieure, car il explore moins bien les sites 
habituellement concernes par la dysplasie. 

En effet, la dysplasie fibromusculaire cervicale 
interesse, en regie generale, des sites arteriels 
differents de ceux de I’atherosclerose, 
comme le tiers moyen et distal des arteres 
carotides internes et le segment V2 distal etV3 
des arteres vertebrales. 4 5 L’artere carotide 



typique en « collier de perles » d’une dysplasie 
fibromusculaire de I’artere carotide interne. 


interne est la plus touchee (95 % des cas) 
et souvent bilateralement. L’aspect 
angiographique en « collier de perles » 
est quasi pathognomonique de la dysplasie 
fibromusculaire (fig. 1), correspondant 
histologiquement au type medial le plus 
frequent (80 % des cas). 4 5 Les autres types 
angiographiques (stenoses unifocales 
ou en diaphragme) sont plus rares et parfois 
difficiles a difference d’une dissection a la 
phase aigue (fig. 2). Enfin, avant de conclure 
a la responsabilite de la dysplasie 
fibromusculaire cervicale dans la survenue 
d’un AVC, une expertise etiologique exhaustive 
doit etre pratiquee pour eliminer d’autres 
causes potentielles d’AVC. 

Pronostic et traitement 

L’histoire naturelle de la dysplasie 
fibromusculaire cervicale et intracranienne 
est mal connue. Le risque d’accident ischemique 
cerebral et d’accident ischemique transitoire 
varie entre 0 et 5 % par an dans les etudes. 1 
Le risque de dissection chez les patients ayant 
une dysplasie fibromusculaire n’a pas ete evalue, 
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mais la dysplasie semble etre un facteur 
de risque de recidive de dissection . * 1 2 Le risque 
d’hemorragie meningee en cas d’anevrismes 
intracraniens associes a une dysplasie 
fibromusculaire n’a pas ete evalue . 1 
En I’absence de donnees precises sur revolution 
naturelle de la dysplasie fibromusculaire 
et en I’absence d’etudes comparatives, 
le traitement n’est pas codifie . 3 4 En cas 
d’evenement ischemique, un traitement 
antiplaquettaire est souvent propose . 1 En raison 
de la rarete de la dysplasie fibromusculaire 
cervicale et d’une evolution plutot benigne, une 
revascularisation par technique chirurgicale ou 
endovasculaire n’a que peu de place . 3 Son 
indication releve du cas par cas au sein d’une 
equipe multidisciplinaire et experiments 
uniquement pour des formes symptomatiques . 3 
En termes de surveillance, compte tenu d’une 
possible progression des lesions de dysplasie 
fibromusculaire dans le temps, il est propose 
un controle radiologique des vaisseaux cervicaux 
et intracraniens par echodoppler, angio-IRM 
ou angiotomodensitometrie . 3 ’ 5 Un bilan annuel 
semble raisonnable, puis plus espace en cas 
de non-evolutivite. 

Conclusion 

La dysplasie fibromusculaire cervicale peut etre 
a I’origine d’un AVC, notamment chez des sujets 



FIGURE 2 


Arteriographie cerebrale: aspect 
de stenose unifocale d’une dysplasie 
fibromusculaire de I’artere carotide interne. 

Le diagnostic de dysplasie a ete suspecte 
sur I'absence de modification de I'image 
sur un controle radiologique fait a distance. 


jeunes. II est done important d’ameliorer les 
connaissances sur cette maladie dont I’histoire 
naturelle reste mal connue. Des etudes de 
cohorte sont en cours pour preciser le risque 
d’evenements vasculaires et de progression des 
lesions de dysplasie fibromusculaire et mieux 
codifier la strategie therapeutique. • 
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dissection. Les cephalees (environ 60 % des cas) sont diffuses 
ou frontotemporales. Les algies faciales (10 %) concernent la 
region orbitaire et periorbitaire. Les douleurs cervicales (20 %) 
siegent en regard du trajet de la carotide interne. La douleur 
prend parfois un aspect trompeur (crise de migraine avec ou 
sans aura, algie vasculaire de la face, debut brutal faisant 
craindre une hemorragie meningee, origine dentaire, oto- 
rhino-laryngee ou ophtalmologique). 

Les signes locaux resultent du developpement de I’hema- 
tome au sein de la paroi arterielle. Le signe de Claude-Bernard- 
Horner, present dans environ 50 % des cas, est le plus clas- 
sique et est considere comme pathognomonique d’une 
dissection carotidienne lorsqu’il s’accompagne d’une douleur. 
II associe, du cote de la dissection, un retrecissement de la 
fente palpebrale et un myosis (reduction du diametre pupillaire) 
[fig. 1]. II est du a la compression ou a retirement des fibres 
sympathiques pericarotidiennes. Des acouphenes pulsatiles, 
unilateraux et siegeant du cote de la dissection sont rapportes 
par 1 0 a 1 5 % des patients. Une atteinte des nerfs craniens est 


presente dans environ 10 %. Le plus souvent, il s’agit d’une 
compression par I’hematome de paroi dans I’espace sous- 
parotidien posterieur du XII (paralysie d’une hemilangue avec 
deviation du cote paralyse lors de la protraction linguale), du IX 
et du X (dysarthrie, dysphonie et troubles de la deglutition). Les 
signes locaux peuvent rester isoles (25 %) ou etre suivis ou 
associes d’emblee a des signes ischemiques (75 % des cas). 

Une ischemie cerebrale ou oculaire, transitoire ou constitute, 
survient dans 75 a 80 % des cas. Le territoire sylvien est le plus 
souvent concerne, a I’origine par exemple d’une hemiplegie 
ou d’une aphasie. L’infarctus est principalement d’origine 
embolique (thrombus intraluminal developpe au niveau de la 
paroi dissequee), et plus rarement d’origine hemodynamique 
(symptomes fluctuant avec les chiffres de pression arterielle, 
apparition ou majoration en orthostatisme...). 

Dissection de I’artere vertebrale 

La semiologie des dissections vertebrales associe des 
douleurs a type de cephalees occipitales ou de cervicalgies 
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